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はじめに

橋本脳症は，甲状腺機能正常の橋本病に合併する脳症 

で，意識障害・痙攣・動揺性または進行性の認知機能低下な
どの急性脳症を呈し 1），ステロイドが有効である．一方，
Creutzfeldt-Jakob病（CJD）は性格変化，異常行動，知能低
下で発症ししだいに寝たきりとなる致死的疾患で，現状では
有効な治療法がない．
今回，脳波上 periodic synchronous discharge（PSD）を呈し，
脳MRI拡散強調画像（DWI）で，両側前頭葉皮質・視床・
右島に高信号をみとめ，CJDと鑑別を要した橋本脳症の症例
を経験したので報告する．

症　　例

患者：57歳，男性
主訴：痙攣重積状態
既往歴：精神発達遅滞．
家族歴：両親がいとこ婚．類症者なし．
現病歴：精神発達遅滞があり施設に入所中だが，自力歩行・
簡単な会話は十分可能であり，家族も認識できていた．1年
4ヵ月前から暴言，および暴力をふるうなどの性格変化，行
動異常が出現し，近医精神科に入退院をくりかえすように
なった．しだいに活動性が低下し，発語もなくなり寝たきり
になり，家族も認識できなくなった．食物の認識も悪くなり，

嚥下障害が出現し，ゼリー食を何とか摂取できるが，摂取量
は非常に不足するようになった．1ヵ月前から無言・無動症に
なった．2008年 9月下旬，痙攣重積状態となり入院となった．
入院時所見：身長 160 cm，体重 35.2 kg，BMI 13.75 kg/m2，

体温 36.6°C，血圧 93/58 mmHg，心拍数 95/分・整，SpO2 100％ 

（10 l酸素下），意識 JCS 100，右上下肢に浮腫，肛門直上に
約 2   cmの褥瘡，著明なるいそうをみとめた他に一般身体所
見に異常をみとめなかった．30分に 1回程度の 30～60秒持
続する左半身・顔面の部分発作をみとめ，ときに二次性全般
化した．発作間欠期に下肢にミオクローヌス様の不随意運動
をみとめた．瞳孔・対光反射は正常，追視はみとめなかった．
両上下肢は弛緩性麻痺，腱反射は消失しており，Babinski反
射・Chaddock反射は右で陽性であった．
検査所見：血液検査は，電解質，腎機能は正常，貧血，肝
機能障害，蛋白・脂質低値をみとめた．副腎機能・膠原病や
血管炎に関連する異常をみとめなかった．甲状腺機能は正常，
抗 TG抗体 3.8 U/ml，抗 TPO抗体 32.3 U/mlと陽性であった．
脳脊髄液検査の細胞数と蛋白は正常，入院 3日目の頭部
MRIで，DWIで両側前頭葉皮質・視床・右島に高信号域を
みとめ（Fig. 1C, E），入院 5日目の脳波では，持続性に PSD

をみとめた（Fig. 1A）．入院 10日目の IMP-SPECTでは，両
側基底核と両側前頭部底部で血流が低下していた．
経過：部分発作はフェニトイン 250   mg/dayでは抑制困難
で，バルプロ酸 300   mg/dayを追加し，数日で消失した．高
齢発症の症候性てんかんと考えたが，膠原病や頭蓋内感染症，
脳卒中，代謝性疾患は否定的であった．進行する認知機能障
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害と，頭部MRI-DWIで両側前頭葉皮質，および視床に高信
号を，脳波で PSDをみとめたことから，CJDをうたがった．
脳脊髄液 14-3-3蛋白は陽性だったが，プリオン蛋白遺伝子
は正常多型であった．甲状腺機能は正常であったが，抗甲状
腺抗体，抗 N末端 a-enolase（NAE）抗体 1）2）が陽性であり，
MRIで CJDに典型的な前方基底核の異常信号 3）を欠くこと
からも，橋本脳症の可能性も考え，入院 21日目よりメチル
プレドニゾロン 500   mg/dayを 3日間点滴した後，プレドニ
ゾロン 35 mg/day（1 mg/kg/day）を投与し，漸減した．ステ
ロイド開始後 3日後，意識レベルは清明になり，追視ができ
るようになり，呼びかけに笑顔が出現するようになった． 
家族も認識できるようになり，攻撃性もみられなくなった．

上肢の自発的な動きもみとめ，全介助ではあるが，ゼリー 

食の経口摂取が十分量可能になった．MRI-DWIの高信号 

（Fig.   1G,   I），および脳波の PSDは消失し，基礎波が出現し
た（Fig.   1B）．臨床経過，諸検査結果から橋本脳症と診断した．

考　　察

本症例は，進行性の認知機能低下・人格変化，意識障害，
ミオクローヌス発作にて発症し，脳波上 PSDをみとめ，孤
発性 CJD様の臨床症状を呈した．甲状腺機能には問題はな
かったが，抗甲状腺抗体が陽性であり，さらに抗NAE抗体 1）2）

も陽性であった．ステロイドに良好な反応性を示したため，

Fig. 1　EEG and MRI findings before and after steroid therapy.

The EEG study on admission showed periodic synchronous discharge (PSD), and alpha wave suppression (A). The PSD disappeared 

after steroid administration (B). C to J were brain MRI findings before (C to F) and after steroid therapy (G to J). Brain MRI showed 

high-intensity signals, thalamus (arrow), bilateral frontal cortex (arrow), and right insula on diffusion weighted-imaging (DWI) (3T; 

TR 6,000 ms, TE 75.9 ms, b value = 1,000 s/mm2) (C, E) and fluid-attenuated inversion recovery (FLAIR) imaging (Axial, TR 

10,002 ms, TE 121.1 ms) (D, F), before treatment. After steroid pulse therapy, these high-intensity signals disappeared (G to J). G 

and I are DWI (3T; TR 6,000 ms, TE 67.4 ms b value = 1,000 s/mm2), and H and J are FLAIR (Axial, TR 10,002 ms, TE 120.9 ms) 

imaging.
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橋本脳症と診断した．
CJD類似の臨床症状をきたす橋本脳症の既報告 3）～7）では，

認知症や人格変化，ミオクローヌス，錐体路・錐体外路徴候，
失調を有し，MRIは正常，あるいは非特異的変化であるば
あいが多い．本例はMRI-DWIにて CJDをうたがわせる大脳
皮質の異常信号をみとめた点が既報告例と大きくことなる点
である．また，PSD様の異常脳波所見を呈する橋本脳症と
いう観点では，CJD様の臨床症状を呈するもの 5）～7）以外に
辺縁系脳症 3），あるいは意識障害のみ 9）の症状を呈するもの
など，臨床型にはバリエーションがみられた（Table 1）．なお，
女性に圧倒的に多く，全例でステロイドが有効であるという
共通点がみられた．
本症例のMRI上の高信号は，痙攣重積状態を反映した可
能性は否定できないが，意識障害は抗てんかん薬のみでは改
善せず，ステロイド投与後はじめて改善したため，痙攣重積
状態の影響だけではないものと判断した．さらに，本症例は
SPECT上，前頭葉皮質に血流低下をみとめており，発作焦
点の血流が増加する痙攣重積状態とはことなる所見であっ
た．本例のMRIの異常信号は，CJDをうたがわせる所見であっ
たものの典型例でみられる尾状核，被殻をはじめとする前方
基底核の異常信号 10）をみとめなかったことが一つの契機と
なり，他の疾患の可能性もうたがい橋本脳症と診断すること
ができた．
脳波にて PSDを呈する疾患として，CJD以外にもアルツ
ハイマー病，無酸素性脳症，肝性脳症などが考えられるが，
橋本脳症も必ず鑑別に入れる必要がある．よって，脳波上
PSDを呈する症例の診断に際しては必ず抗甲状腺抗体も測
定すべきと考えられた．
本論文の要旨は第 27回日本神経治療学会（2009年 6月，熊本）

にて報告した．
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Abstract

Hashimoto’s encephalopathy presenting periodic synchronous discharge,  
as a differential diagnosis for Creutzfeldt-Jakob disease

Tomoko Muramatsu, M.D.1), Tadanori Hamano, M.D.1), Norimichi Shirafuji, M.D.1),  
Akiko Matsunaga, M.D.1), Masamichi Ikawa, M.D.1) and Makoto Yoneda, M.D.1)

1)Second Department of Internal Medicine, Division of Neurology, Faculty of Medical Sciences, University of Fukui

Here, we report a case of Hashimoto’s encephalopathy (HE) mimicking Creutzfeldt-Jakob disease (CJD). A 57-year-
old man was admitted to our hospital for status epilepticus. He had gradually presented personality change over the last 
two years. On admission, he was in state of akinetic mutism. He exhibited seizures on the left side of his body, including 
the face, and intermittent myoclonic movement. Routine laboratory tests showed no abnormalities, including thyroid 
functions. An EEG study showed typical periodic synchronous discharge (PSD). Brain MRI showed high-intensity areas 
in the bilateral frontal cortex, thalamus, and right insula on diffusion-weighted imaging (DWI). So, initially, sporadic CJD 
was suspected. However, there were no abnormalities in the caudate or putamen on MRI. Anti-TG and anti-TPO 
antibodies, as well as anti-NAE antibody were all positive. He was administered methylpredonisolone pulse therapy. 
Subsequently, his consciousness levels and EEG and MRI findings markedly improved. So, he was finally diagnosed with 
HE. HE should be considerd in patients with PSD on EEG, even if the patients have typical MRI abnormalities of CJD. 
Anti-thyroid antibodies should be examined in such patients.

(Clin Neurol 2013;53:716-720)
Key words:  Hashimoto’s encephalopathy, periodic synchronous discharge, Creutzfeldt-Jakob disease, anti-NAE antibody, 

steroid therapy


